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類（2017）で良性 11 種，悪性 23 種と分類が多く，その発生メカニズムがあまり解明され
ていない疾患である。 
FLCN と唾液腺の関連性に関して，これまでにいくつか報告がある。 
FLCN の mRNA の発現は，筋肉,脂肪,肝臓などの代謝器官で多くの発現を認め,特に唾液腺
で多い結果であった。（Hasumi Y et.al.,2009） 






















































BHD 患者で発生した唾液腺腫瘍の免疫組織染色の検討からは，phospho-mTOR の亢進と TFE3
の核への偏在化といった FLCN 欠損下での代謝の変化に特徴的な mTOR-TFE3 axis の亢進を
示す結果となった。 


































FLCN と同じがん抑制遺伝子である PTEN の不活性化によって引き起こされる唾液腫瘍形成
の 2つのマウスモデルが報告されている。（Cao et al.,2018；Diegel et al.,2010） 
これまでも FLCN は，2 ヒット理論が当てはまる腎腫瘍形成の古典的な腫瘍抑制遺伝子であ
ると報告されており，多段階発癌の形式をとる可能性が示唆される結果であった。（Furuya 




















 図１：唾液腺特異的 Flcnノックアウトマウスの唾液腺（MMTV-Cre） 
図 11.唾液腺特異的 FLCNノックアウトマウスの唾液腺（MMTV-Cre） 
左：対照群の唾液腺 右：ノックアウトマウスの唾液腺 
A:腺房 D:導管  
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